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підкреслює взаємозв'язок перинатальних ушкоджень нервової системи її 
розвитком гіперсприйнятливості бронхів [5]. 
Разом із тим, посттестова вірогідність формування ХА у хвормч ми 
БА дітей за наявності в них ознак ЗВУР у періоді новонародженій її 
збільшувалася на 12,5%, а за їх зідсутності зменшувалася лише до 4Н,(Ш 
Показник посттестової вірогідно:ті при позитивному результаті (І Н 1 ) 'і>• м 
гіпоксично-ішемічних уражень vo3Ky був максимальним і становин 6<>./"t, 
а посттестова вірогідність за негативного результату (ПВ-) зменшуваним 
лише до 4Я,4%. Для пологової травми ці показники були відповідно 11 Ні 1 | 
- 6 0 % , ПВ(-)-49,5%. 
Висновки. Отже, на підставі отриманих даних можна вважати, що 
наявність вивченої патології перинатального періоду (а саме ШУІ', 
гіпоксично-ішемічного ураження ЦНС та пологової травми) 
супроводжується несуттєвим ризиком щодо формування харчонп) 
гіперчутливості в дітей, у як-ix у подальшому персистують напили 
бронхіальної астми, проте відсутність даної патології у перинатальїк »n 
періоді розвитку дитини не асоціює зі зниженням вірогідності даної І І О ' І І Ї 
Виходячи з цього, новонароджених із наведеною перинаталі.іпчо 
патологією слід вважати групою ризику по формуванню в них алергічнім о 
фенотипу, отже, для них доцільно розробляти і впроваджувати заходи по 
первинній профілактиці алергії, спрямовані на формування толерантній п 
до компонентів їжі, у першу чергу, у вигляді збереження та підтримки 
лактації у матері, а в іншнх випадках — шляхом використання 
гіпоалергенних формул. 
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Накопичення та систематизація дайте щодо поширеності спадкових 
захворювань набуває все більшого значення у зв'язку зі збільшенням 
частки спадкової патології в структурі захворюваності та смертності 
дитячого населення. До них можна віднести групу рідкісних захворювань, 
які характеризуються поєднанням редукційних вад кінцівок і аномаліями 
розвитку склепіння черепа (аплазія шкіри і відсутність кісток склепіння 
черепа), зокрема, синдром Адамса-Олінера [2]. Для цього синдрому 
притаманні як спорадичні випадки, так і випадки сімейних захворювань 
[1,7]. Частота синдрому остаточно не встановлена. Синдром Адамса-
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Олівера може виникати внаслідок спонтанної мутації генів або мижк 
передаватися за аутосомно-домінантним типом [5,6]. Хоча основі ий 
механізм розвитку хвороби не встановлено, є припущення, що ие мит« 
бути результатом ранньої ембріональної судинної гіатології[4]. Тяжкії:ш 
захворювання варіює у кожного хворого. До прояніів синдром; можуть 
відноситися 23 симптоми від деоектів шкіри та кісток волосисто часті ми 
голови до судинних дефектів, вроджених вад розвитку серця, оч ;й, очник 
мальформації кінцівок, гідроцефалії, епілепсії, психічних орумиіп. 
тоща[3,4].Наводимо випадок даного синдрому з клінічної практики. 
У відділення для новонароджених недоношених дітей Чернівецької 
обласної дитячої клінічної лікарні (ОДКЛ) переведена дичина ДІЯ 
подальшого спостереження та дообсгеження з хірургічного відділення 
міської дитячої лікарні віком 7 діб з множинними уродженим і ваднмн 
розвитку: вродженою аплазією шкіри та тім'яної кістки, вроджен ю вадшо 
серця: дефект міжшлуночкової перетинки (ДМШП). відкритий иіапмиій 
отвір, відкрита артеріальна протока. Мала до гестаційного віку. З -шамнг іу 
відомо, що дитина від третьої вагітності, поза шлюбом на фоні 
психологічних стресів та, анемії. Під час вагітності на T O R C H - І Н Ї е<цію мо 
обстежена. Пологи II в 40 тижнів у центральній районній л карні. К 
анамнезі аборт у 2008 р. та мергвонародження у 2010 р. Мати 988 р п., 
освіта середньо-спеціальна, Г рацювала поваром у прим: Ц І Н Н І І 
несприятливими умовами, робота фізично важка. Гемоглобін під чж 
вагітності 90 г/л. Зловживала до вагітності і під час а ітноеті 
тютюноцалінням. Не нехтувала вживанням алкоголю. Багьк. дни нм 
працював скотником. Інша інформація невідома. Генеалогічний а аинез по 
лінії батька дитини невідомий, по лінії матері - необтяжений. 
Дитина народилася з масою тіла - 2210 г, зріст - 45 см. їцінкії ш 
шкалою Апгар - 8/9 балів. Стан дитини при поступленні в ОДЮ в аж к їй, 
що зумовлено неврологічною симптоматикою у вигляді индрому 
пригнічення на тлі вроджених вад розвитку. В ділянці тім'яних кіа ок біли 
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сагітального шва відмічається округлої ферми рана діаметром до 6 см., яка 
покрита сухою кіркою, виділень та набряку навколо рани немає (фото 1). 
Пальпаторно відмічається дефект тім'яних кісток. Шкірні покриви та 
видимі слизові оболонки чисті з мармуровим відтінком. Підшкірно-жирова 
клітковина розвинена недостатньо. В легенях пуерильне дихання, хрипи не 
вислуховуються. Серцеві тони ритмічні, значно приглушені грубим 
систолічним шумом, який проводився за межі серця. Живіт м'який, 
доступний пальпації. Печінка +1,5-2 см. Фізіологічні випорожнення без 
особливостей. Проведені параклінічні методи обстеження: загальний 
ашіліз крові: гемоглобін — 120 г/л, еритроцити - 4,0 Т/л, кольоровий 
показник - 0,9, лейкоцити - 5,4 Г/л, паличкоядерні - 4 %, сегментоядерні -
42%, еозинофіли - 1%, лімфоцити - 50%, моноцити - 3%, 1ІІОЕ - 5 мм/год. 
Нейросонографія (7.09.2012): дефект тім'яних кісток до 35 см2. 
Ультразвукове дослідження черевної порожнини (25.08.2012): 
дилятація лівої гілки портальної вени, хід судин та архітектоніка печінки 
порушена. 
ЕКГ (2.7.08.2012): ритм синусовий, тахікардія, ЧСС - 176 на хв. 
Електрична вісь серця відхилена вправо. Ознаки неповної блокади правої 
ніжки пучка Пса. 
ЕкоКІ7: підаортальний ДМШП, помірне перевантаження правих 
камер серця. 
Кардіолог (5.09.2012): ВВС: підаортальний ДМШП, НК 1-11 ст. 
Консультація генетика (25.08.12): Синдром Адамса-Олівера. Ризик 
кровотечі з варикозно розширених судин шкіри голови. 
Комп'ютерна томографія головного мозку: картина 
субарахноїдального крововиливу в задню черепну ямку, дефект тім'яної 
кістки 10x3 см. 
Дитина проконсультована вузькими спеціалістами: неврологом, 
ЛОР-лікарем, офтальмологом, дитячим нейрохірургом та співробітниками 
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кафедри педіатрії та дитячих інфекційних хвороб - надані рекомсм.цшіііі 
щодо подальшого ведення дитини. 
Фото 1. Аплазія шкіри та тім'яни х кісток. 
Після проведеного симптоматичного лікування з позитишшні 
динамікою у стані дитина була виписана додому під спостереженім 
дитячого невролога, нейрохірурга, кардіолога та гене тика. 
Висновок: дитина з синдромом Адамса-Олівера потре >yt 
комплексного обстеження та спостереження в динаміці, як за фізичним, 
так і психомоторним розвитком, а при необхідності - проведе 
хірургічного втручання. 
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Вступ. За даними літератури, поширеність уроджених вад розвитку 
(УBP) із дитячій популяції складає 5%. В структурі причин перинатальної 
та малюкової смертності їх доля складає 20,6% та 20%, відповідно. 
Більший відсоток вроджених вад припадає на ізольовані дефекти, але 
пе зну долю складають множинні уроджені вади розвитку (МУВР), з яких 
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